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は　じ　め　に
　孤立性線維性腫瘍は主に胸膜から発生する紡錘形細胞
腫瘍であり，発生率は10万人あたり2.8人と比較的稀な
疾患である。腫瘍部位により時に縦隔腫瘍と術前診断さ
れ，外科的切除により確定診断に至ることも多い。原則
として良性の腫瘍であるが，時に悪性所見を呈し術後再
発を来たすこともあるため，術後も長期間の経過観察が
必要である。今回我々は縦隔胸膜発生と考えられた孤立
性線維性腫瘍の１例を経験したので報告する。
症　　　　　例
　症　例：60歳，男性
　主　訴：胸部異常陰影
　現病歴：糖尿病と高血圧症で近医通院中であった。
　2013年４月の定期受診時に胸部単純Ｘ線写真で左上縦
隔陰影の拡大を指摘され，大動脈瘤疑いで当院心臓血管
外科を紹介受診した。胸部造影CTでは胸部大動脈遠位
弓部上に境界明瞭な腫瘤を認め４月15日当科紹介初診と
なった。
　既往歴：糖尿病，高血圧症
　初診時現症：身長 168.0cm，体重 57.7kg，体温 36.8℃，
血圧 112/60mmHg，脈拍 68回/分（整），SpO2 97％（室内
気），頚部，胸部，腹部に明らかな異常所見なし。表在
リンパ節腫大なし。神経学的異常所見なし。 
　胸部単純Ｘ線写真（図１）：左上肺野に大動脈弓およ
び縦隔に接する境界明瞭な隆起性病変を認めた。１年半
程前の前医での胸部単純Ｘ線写真と比較し，明らかな増
大傾向を認めた。
　胸部造影CT（図２）：胸部大動脈遠位弓部上に78×
62mmの腫瘤を認めた。後縦隔に基部を持ち，富血管性
の所見で比較的不均一な造影効果を認めた。周囲組織へ
の明らかな浸潤は認めなかった。
　胸部単純MRI（図３）：腫瘤はT1強調像で中等度信
号，T2強調像で高信号を呈し，内部はやや不均一な所
見であった。大動脈遠位弓部とは薄い縦隔内脂肪組織で
わずかに境界されており，後縦隔から上縦隔に存在する
腫瘍と考えられた。
　初診時検査所見（表１）：各種腫瘍マーカーも含めい
ずれも正常範囲であった。
　経　過：以上の画像所見から後縦隔腫瘍と診断し，鑑
別診断として神経原性腫瘍や各種肉腫も疑った。約２年
の経過で増大傾向であることも踏まえ，2013年６月５日
に腫瘍切除術を施行した。
　手術所見（図４）：大動脈弓近傍の縦隔側胸膜を基部
とし被膜に包まれた可動性良好な有茎性腫瘍を認めた。
また左上葉と大動脈弓遠位側胸膜とも軽度の癒着を認め
た。
　摘出標本肉眼所見（図５，６）：光沢のある線維性被膜
に包まれ，割面は白色調の充実性腫瘍であった。
　病理組織学的所見（図７）：線維性被膜を有し，異型
の軽度な short spindle shaped polygonal-tumor cell が
びまん性に増殖している所見であった。免疫染色では
D2-40，CD34，Vimentinが陽性であった。その他CD31，
S100，NCAM，Synaptophysin，CD68，Calretinin，
Thrombomodulin，Mesothelin，Desmin，α-smooth muscle 
actin，FactorⅧは陰性であり，血管や神経，平滑筋へ
の分化は認められなかった。以上より縦隔胸膜発生と考
えられた孤立性線維性腫瘍と診断した。核分裂像や出
血，壊死の所見は認めず，組織学的には良性であった。
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　術後経過：術後は経過良好であり，2014年２月現在外
来で経過観察中である。
図 ３　胸部造影MRI
T1強調像：中等度信号 T2強調像冠状断：高信号
図 ５　摘出標本
図 ６　摘出標本
図 ７　病理組織所見
図 ４　術中所見
図 ２　胸部造影CT
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図 １　胸部単純写真
2011年11月（前医） 2013年4 月（当科初診時）
表 １　血液検査結果
初診時血液検査所見
末梢血 生化学
WBC 4200 /μL T.P 6.9 g/dL CRP 0.02 mg/dL
NEU 66.8 % T.Bil 0.9 mg/dL fT3 0.82 ng/ml
MON 4.8 % GOT 15 IU/L fT4 7.90μg/dl
LYM 26.9 % GPT 14 IU/L TSH 2.53μU/ml
EOS 1.0 % LDH 174 IU/L
RBC 456×10 4/μL ALP 148 IU/L
Hb 13.6 g/dL γ-GTP 16 IU/L
Plt 16.9×10 4/μL BUN 21 mg/dL
Cr 0.9 mg/dL
凝固系 Na 137 mEq/L 腫瘍マーカー
PT-INR 0.93 K 4.0 mEq/L CEA 1.0 ng/mL
Fib 283 mg/dl BS 114 mg/dL AFP <1.2 ng/mL
D-dimer 0.8μg/ml HbA1c 5.1 % IL-2R 287 U/mL
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考　　　　　察
　孤立性線維性腫瘍は未熟な間葉系細胞を発生母地と
し，主に胸膜から発生する紡錘形細胞腫瘍である。発生
頻度は10万人あたり2.8人と稀な腫瘍である１）。発生部
位はCardillo らの110例の分析によると，臓側胸膜が
86.3％，壁側胸膜11.8％，縦隔胸膜1.8％であり２），本
症例は孤立性線維性腫瘍の中でもさらに稀なものと考え
られる。形状は有茎性が82.1％，広基性が16.1％と有茎
性であることが多い３）。原則として組織学的にも臨床的
にも良性腫瘍であることが多いが，時に悪性所見を呈
し，術後局所または遠隔再発を来たす場合もある。
　約半数は無症状で経過し，検診または他疾患で精査さ
れた際の胸部写真で腫瘍を指摘される事が多い。自覚症
状は咳，胸痛，呼吸困難，体重減少などがあり，まれに肥
大性肺性骨関節症や低血糖を呈する例も報告される４）。
画像所見では，胸部CTにおいては悪性度に関わらず円
形の境界明瞭であり，ときに分葉状の内部不均一な腫瘤
として描出される。またMRI では膠原線維の増生を反
映してT1，T2強調画像ともに低信号を呈し造影剤で不
均一に造影されることが特徴的とされている。T2強調
画像で腫瘍内部に高信号を認める場合は，腫瘍内部の出
血や変性，膠原線維増生の程度などを反映していると考
えられている５）。
　病理組織所見としては線維芽細胞類似の紡錘形細胞の
増殖，介在する膠原線維性間質と小血管が特定の配列を
示すことなく分布する patternless pattern と呼ばれる
組織像を特徴とする６），7）。しかしこれらは孤立性線維性
腫瘍に特徴的な所見ではないため，鑑別診断は免疫染色
によって行われている。腫瘍細胞はCD34，bcl-2，CD99，
Vimentin で陽性となるが，cytokeratin，α-smooth muscle 
actin，S-100蛋白では陰性を示すことが多い。
　再発の程度と予後については，５年生存率で比較した
際，良性の場合88％，悪性で45％であるとされ，また再
発までの中央値として良性83ヶ月に対し悪性34ヶ月と報
告されている８）。孤立性線維性腫瘍の悪性を示唆する病
理所見としては，①細胞密度の上昇，②核分裂像の増加
（４/10HPF以上），③多形性に富んだ核異型，④腫瘍壊
死や出血の存在，を悪性の特徴とするEngland’s 
criteria が知られている９）。この基準を用いると孤立性
線維性腫瘍が悪性である頻度は13.6～43％とされる。
　本症例ではこれらの悪性を示唆する所見は認められな
かったが，過去の報告によると術後再発などをきたした
予後不良例の中には通常の孤立性線維性腫瘍とは区別困
難な病理像を呈する例の報告もあり６），必ずしも組織学
的所見のみからは臨床経過は予測できない場合もある。
組織所見に加え，形態学的な差により臨床的悪性度にも
差があるとされており，腫瘍の増殖形態において有茎
性，広基性にて分類を行うと，再発率はそれぞれ，組織
学的良性かつ有茎性腫瘍：２％，組織学的良性かつ広基
性腫瘍：８％，組織学的悪性かつ有茎性腫瘍：14％，組
織学的悪性かつ広基性腫瘍：63％と報告されている４）。
本症例は最も再発率が低い組織群に属し，２％という再
発率ではあるが，なかには組織学的に良性と診断された
初回手術の10年後および21年後に再発を認めた報告もあ
り10），術後の長期の経過観察は必要であると考えられる。
ま　　と　　め
　縦隔胸膜発生と考えられた孤立性線維性腫瘍の１例を
経験した。
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